



2002, tom 9, nr 4, 379–386
Copyright © 2002 Via Medica
ISSN 1507–4145
www.fc.viamedica.pl
Mnogie, złożone komorowe zaburzenia
rytmu serca u 4 sióstr — przebieg ciąż i porodów
Janusz Kudlicki i Teresa Widomska-Czekajska
Katedra i Klinika Kardiologii Akademii Medycznej w Lublinie
Multiple, complex ventricular heart rhythm disturbances in 4 sisters — the course
of pregnancies and labours
The aim of the study was evaluation of the clinical course of pregnancies and labours in 4
sisters with multiple, complex ventricular heart rhythm disturbances in form of polymorphic
ventricular extrasystoles, and non-sustained bidirectional and polymorphic ventricular tachy-
cardia episodes. The U wave was prominent of different degree in time, but QT intervall was
normal.
All sisters suffered from syncopal and presyncopal attacks, in one case it was necessary to
perform external cardiac massage. Two brothers died suddenly in their childhood.
The diagnosis which is suggested may be a familial polymorphic ventricular tachycardia
(FPMVT), autosomal dominant inherited diseases, known also as a catecholaminergic poly-
morphic ventricular tachycardia (CPMVT), due to ryanodine receptor type 2 defect (RyR2) and
secondary calcium ion-channel of sarcoplasmatic reticulum dysfunction. There is a character-
istic phenotype of all sisters, suggesting some genetic inherited disease — possible Noonan
syndrome.
The sisters were pregnant at their age of 19, 25, 25 and 31 years. Three of them were treated
with b-blockers (metoprolol or propranolol) with caution because of tendency to bradycardia.
One woman avoided pharmacotherapy during pragnancy. The youngest sister was pregnant
last year, but her pregnancy was terminated on 15th week of gestation because of intrauterine
fetal death. The course of pregnancy and post partum period of other women was uneventfull.
One sister delivered vaginally and two others by cesarean section because of obstetric reasones.
In the last period of time a cardiac pacemaker was implanted to one woman and ICD to
another one. Two sisters have not accepted such invasive procedures.
Pregnancy didn’t deteriorate the symptoms and the clinical course of the disease. The preg-
nancy and post partum period in analysed women was uneventfull in 3 cases, but in 1 case
there was an intrauterine fetal death on 15th week of gestation. (Folia Cardiol. 2002; 9: 379–386)
familial polymorphic ventricular tachycardia, ventricular bidirectional tachycardia,
catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia, Noonan syndrome,
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Wstęp
U młodych kobiet komorowe zaburzenia rytmu
serca często rozpoznaje się dopiero w czasie ciąży
[1–4], co wiąże się ze wzmożoną opieką lekarską
w tym okresie. Stanowią one źródło niepokoju dla
przyszłej matki oraz opiekujących się nią lekarzy.
Przedmiotem szczególnej troski są osoby z dodat-
nim wywiadem rodzinnym w kierunku arytmii.
Przyczyną rodzinnego występowania komoro-
wych arytmii mogą być zmiany strukturalne, takie
jak arytmogenna kardiomiopatia prawej komory,
kardiomiopatia przerostowa i zastoinowa [5–7].
U chorych bez zmian strukturalnych w sercu nale-
ży podejrzewać jedną z tzw. elektrycznych chorób
serca [5], takich jak: wrodzony zespół wydłużone-
go QT [5, 6, 8], rodzinny polimorficzny częstoskurcz
komorowy, nazywany też częstoskurczem zależ-
nym od katecholamin [5] — katecholaminozależ-
nym lub katecholaminergicznym (FPMVT, familial
polymorhpic ventricular tachycardia) [6, 9], odmienna
postać torsade de pointes z krótkim sprzężeniem [8],
samoistne migotanie komór  i zespół Brugadów [5,
6, 8, 10]. W niniejszej pracy przedstawiono opis
rodzinnego występowania częstoskurczu komoro-
wego u 4 sióstr, u 3 z nich rozpoznanego w związku
z kardiologicznym nadzorem przebiegu ciąży.
Opis przypadków
Analiza dotyczy obrazu klinicznego oraz  prze-
biegu ciąży i porodu u 4 sióstr, u których stwier-
dzono złożone komorowe zaburzenia rytmu serca
przebiegające z utratami przytomności. Dwaj bra-
cia zmarli nagle w wieku 6 miesięcy i 12 lat.
Przebieg ciąży był nadzorowany przez jedne-
go z autorów u 3 sióstr w Przyklinicznej Poradni
Kardiologicznej dla Kobiet Ciężarnych, a u najstar-
szej siostry (E.N.) został ustalony na podstawie
wywiadu i dokumentacji medycznej. Dwie kobiety
były hospitalizowane w 2000 roku w Klinice Kar-
diologii Akademii Medycznej w Lublinie w celu
wszczepienia stymulatorów serca i defibrylatora.
Przeprowadzono wówczas szerszą diagnostykę kar-
diologiczną. Dwie siostry (R.O. i D.M.) urodziły
w Klinice Położnictwa i Perinatologii AM w Lubli-
nie, a ciążę 2 pozostałych sióstr (E.N., L.M.) roz-
wiązano na Oddziale Ginekologiczno-Położniczym
Szpitala Miejskiego w Poniatowej.
Typowym zaburzeniem rytmu serca, które ob-
serwowano u wszystkich sióstr, była mnoga ekstra-
systolia komorowa pod postacią bigeminii i trigemi-
nii, z licznymi salwami wielokształtnego częstoskur-
czu komorowego, najczęściej przybierającego postać
częstoskurczu dwukierunkowego (ryc. 1). Podczas
częstoskurczu zespoły QRS miały ukształtowanie
bloku prawej odnogi pęczka Hisa z zespołem qR lub
QR w odprowadzeniu V1. Po zespole QRS były wi-
doczne załamki wstecznej depolaryzacji przedsion-
ków. Częstość rytmu komorowego wynosiła zwykle
125–160/min, a czas trwania zespołów QRS mieścił
się w zakresie 0,14–0,18 s. W długich okresach za-
burzenia rytmu miały charakter ustawiczny i trudno
było zarejestrować miarowy rytm zatokowy. Nie ob-
serwowano typowych torsade de pointes. Do innych
nieprawidłowości stwierdzanych w EKG należały: ol-
brzymia fala U o zmiennym nasileniu, widoczna w po-
budzeniach zatokowych lub przedwczesnych komo-
rowych, oraz bradykardia (ryc. 2). Odstęp QT był
w normie (przy obliczeniach nie uwzględniano fali U).
U 3 sióstr stwierdzono niezupełny blok prawej od-
nogi pęczka Hisa (zespoły rSr’ w V1–V2 o szerokości
0,1 s, z uniesieniem odcinka ST o 0,15 mV w tych
odprowadzeniach) oraz załamki P o podwyższonej
amplitudzie do 0,25–0,4 mV (o szerokości 0,08 s,
w odprowadzeniach II, III, aVF). Zanotowano rów-
nież dynamiczne zaburzenia okresu repolaryzacji na
ścianie dolno-bocznej, zwykle pod postacią spłaszcze-
nia lub odwrócenia załamka T.
U 2 sióstr zaobserwowano skrócenie odstępu
PQ (u D.M. do 0,1 s, u L.M. do 0,1–0,12 s). Nie
stwierdzono późnych potencjałów komorowych
w uśrednionym EKG u 2 sióstr, u których wykona-
no takie badanie.
W ocenie echokardiograficznej wykonanej poza
okresem ciąży stwierdzono: u chorej E.N. — holo-
systoliczne wypadanie przedniego płatka mitralne-
go do lewego przedsionka z małą falą zwrotną,
a u L.M. — niestabilność przedniego płatka mitral-
nego. U wszystkich sióstr występowała mała do
umiarkowanej niedomykalność zastawki trójdziel-
nej. Wymiary jam i struktur serca były prawidłowe.
Frakcja wyrzutowa lewej komory u R.O. i L.M. była
w normie, a u E.N. i D.M. —  nieznacznie obniżona
i wynosiła odpowiednio 46% oraz 48%.
U wszystkich kobiet wykonano poza okresem
ciąży próbę wysiłkową na bieżni według protokołu
Bruce’a. Tolerancja wysiłku wynosiła około 7 MET
u E.N., D.M., i L.M. oraz 4 MET u R.O. Wielkość
obciążenia była ograniczona zmęczeniem chorych.
Nie występowały dolegliwości stenokardialne. Za-
burzenia rytmu serca, obecne przed próbą (ryc. 3),
w czasie wysiłku nie nasilały się. U 3 sióstr obser-
wowano w czasie wysiłku obniżenie odcinka ST
o 1–2 mm na ścianie dolno-bocznej. U wszystkich
chorych po 2–9 min fazy odpoczynku po zakończe-
niu wysiłku zaburzenia rytmu przejściowo zupełnie
ustępowały z wykształceniem płasko-ujemnych za-
381
J. Kudlicki i wsp., Zaburzenia rytmu serca u 4 sióstr
www.fc.viamedica.pl
Rycina 1. Komorowy częstoskurcz dwukierunkowy. Chora R.O., zapis EKG z 9.01.2001 r. Częstoskurcz 160/min
z naprzemiennością osi serca w kolejnych pobudzeniach od lewogramu do prawogramu (–90° do +110°), z ukształto-
waniem bloku prawej odnogi pęczka Hisa w odprowadzeniach V1–V2. Kolejne zapisy przedstawiają: A. Odprowadze-
nia kończynowe dwubiegunowe I, II, III; B. Odprowadzenia kończynowe jednobiegunowe aVR, aVL aVF; C. Odpro-
wadzenia przedsercowe jednobiegunowe V1–V3; D. Odprowadzenia przedsercowe jednobiegunowe V4–V6
Figure 1. Bidirectional ventricular tachycardia (BiVT). Patient R.O., ECG tracing on 9.01.2001. Ventricular tachycardia
160/min with alternate axis deviation from sinistrogram to dextrogram (–90° to +110°) with RBBB configuration in
leads V1–V2. On the following pictures there are registrations from different leads: A. Leads I, II, III; B. Leads aVR, aVL,
aVF; C. Leads V1–V3; D. Leads V4–V6
Rycina 2. Olbrzymia fala U. A. Chora E.N., fragment zapisu EKG metodą Holtera z 28.01.1998 r. Zwraca uwagę
olbrzymia fala U, podwyższona amplituda załamka P oraz bradykardia 42/min; B. Chora D.M., fragment zapisu EKG
metodą Holtera z 16.01.1998 r. Widoczna olbrzymia fala U oraz podwyższona amplituda załamka P ze skróceniem
odstępu PQ do 0,11 s, bradykardia 42/min
Figure 2. Giant U wave. A. Patient E.N., ECG from Holter recording on 28.01.1998. The prominent U wave, high
voltage P wave and bradycardia 42/min are notable. B. Patient D.M., ECG from Holter recording on 16.01.1998. The
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Rycina 3. Chora E.N. — mnogie wielokształtne pobu-
dzenia przedwczesne komorowe z salwą częstoskurczu
dwukierunkowego o częstości 125/min. Zapis przed próbą
wysiłkową na bieżni, zaburzenia rytmu utrudniają ocenę
pobudzeń zatokowych
Figure 3. Patient E.N., multiple, polymorphic ventricular
extrasystoles with a bout of bidirectional VT 125/min.
The tracing performed before exercise testing — arrhy-
thmia makes ECG picture with sinus rhythm difficult to
evaluation
łamków T w odprowadzeniach II, III, aVF, V5–V6.
Odstęp QT był w granicach normy. Objawy niewy-
dolności serca oceniono na klasę I/II lub II według
NYHA.
Siostry mają charakterystyczny wygląd ze-
wnętrzny — drobną budowę ciała, niski wzrost
(150–153 cm), skrzywienie boczne kręgosłupa pier-
siowego, trójkątny kształt twarzy z szerokim roz-
stawieniem gałek ocznych, nisko osadzone małżo-
winy uszne, poszerzoną, zbliżoną do płetwiastej,
szyję oraz hipoplazję sutków. Stan intelektualny
chorych utrudniał współpracę z nimi, często nie
wyrażały zgody na hospitalizację, proponowane ba-
dania diagnostyczne i zabiegi lecznicze.
Poniżej przedstawiono skróconą charakterysty-
kę 4 sióstr, uwzględniającą przebieg ciąży i porodu,
zgłaszane dolegliwości, dobowy zapis EKG metodą
Holtera oraz stosowane postępowanie terapeutyczne.
Chora E.N.
Chora E.N. (lat 37) zaszła w ciążę w wieku 19
lat. W czasie ciąży czuła się dobrze, nie występo-
wały omdlenia. Urodziła w terminie siłami natury
(poród pośladkowy) syna — 2900 g/53 cm, bez po-
wikłań. W czasie ciąży nie przyjmowała leków.
W wywiadzie chorobowym pacjentka podała 4
epizody krótkotrwałej utraty przytomności i okre-
sowe zawroty głowy, zwykle przy zmianie pozycji
ciała i w czasie wysiłku fizycznego.
Dobowy zapis EKG metodą Holtera wykony-
wano parokrotnie. W okresie maksymalnego nasi-
lenia zaburzeń wykazywał 36 426 pobudzeń przed-
wczesnych komorowych w ciągu doby, w tym 3370
par i 1453 epizodów salw samoograniczającego się
dwukierunkowego częstoskurczu komorowego.
Zmniejszenie zaburzeń rytmu serca następowało
w godzinach rannych — 3:00–6:00.
Chora otrzymuje propranolol w dawce 3 × 20 mg
(większe dawki wywołują nadmierną bradykardię)
oraz preparaty potasu i magnezu. Nie wyrażała zgo-
dy na wszczepienie stymulatora serca lub defibry-
latora-kardiowertera.
Chora R.O.
Chora R.O. (lat 33) przebyła jedną ciążę w wie-
ku 31 lat, zakończoną w terminie cięciem cesarskim
ze wskazań położniczych w znieczuleniu zewnątrz-
oponowym. Urodziła córkę — 2980 g/56 cm. W cza-
sie ciąży czuła się dość dobrze, miewała krótkotrwa-
łe incydenty osłabienia, jednak bez utraty przytom-
ności. Otrzymywała propranolol 2 × 20 mg, a nastę-
pnie metoprolol 3 × 25 mg oraz preparaty potasu
i magnezu.
W wywiadzie podała dość liczne (najliczniejsze
ze wszystkich sióstr) pełnoobjawowe i poronne
utraty przytomności, zwykle wyzwalane emocją lub
zmianą pozycji ciała.
Dobowy zapis EKG metodą Holtera w okresie
największego nasilenia zaburzeń rytmu wykazywał
25 000 pobudzeń przedwczesnych komorowych,
w tym 837 par i 417 epizodów salw pobudzeń przed-
wczesnych i wielokształtnego częstoskurczu komo-
rowego, zwykle dwukierunkowego.
Pacjentka nie wyrażała zgody na wszczepie-
nie stymulatora serca lub kardiowertera-defibry-
latora.
Chora D.M.
Chora D.M. (lat 31) zaszła w ciążę w wieku 25 lat.
Otrzymywała wówczas metoprolol 3 × 25 mg.
Przebieg ciąży był prawidłowy. Nie występowały
omdlenia.
Ciążę w terminie porodu rozwiązano za pomocą
cięcia cesarskiego, głównie ze wskazań położni-
czych, w znieczuleniu ogólnym. Pacjentka urodziła
syna — 3300 g/53 cm.
Po rozwiązaniu otrzymywała propranolol 2 × 20 mg.
Większe dawki wywoływały nadmierną bradykar-
dię i długi czas powrotu rytmu zatokowego po eks-
trasystolii.
W wywiadzie wystąpiła jedna długotrwała utra-
ta przytomności z bezwiednym oddaniem moczu, po
3 dniach stosowania meksyletyny (siostra podjęła
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masaż zewnętrzny serca). Ostatnio wystąpiło po-
nownie krótkotrwałe omdlenie.
Dobowa rejestracja EKG metodą Holtera
w okresie nasilenia zaburzeń wykazała 16 724 po-
budzeń przedwczesnych komorowych, w tym 1366
par i 273 salwy pobudzeń przedwczesnych lub wie-
lokształtnego częstoskurczu komorowego, zwykle
dwukierunkowego.
W 2000 roku chorej wszczepiono układ stymu-
lujący typu AAI, a następnie kardiowerter-defibryla-
tor (ICD). Przy częstości stymulacji 85/min i farma-
koterapii propranololem w dawce 3 × 60 mg uzy-
skano znaczne zmniejszenie liczby przedwczesnych
pobudzeń komorowych. Dwukrotnie następowało
wyładowanie defibrylatora — raz w czasie snu, drugi
raz podczas aktywności dziennej, wyzwalane czę-
stoskurczem komorowym. Pacjentka wymaga obec-
nie stosowania małych dawek leków moczopędnych
(25 mg spironolaktonu dziennie).
Chora L.M.
Chora L.M. (lat 25) zaszła w ciążę w wieku 25
lat. Przed planowaną ciążą zmieniono zalecony pro-
pranolol na metoprolol w dawce 3 × 25 mg. Nie-
stety ciąża zakończyła się niepowodzeniem, ponie-
waż w 15. tygodniu nastąpiło wewnątrzmaciczne ob-
umarcie płodu.
W wywiadzie pacjentka podała 3-krotne utraty
przytomności (z mimowolnym oddaniem moczu)
zwykle podczas aktywności fizycznej.
W dobowym zapisie EKG metodą Holtera,
wykonywanym parokrotnie, podobnie jak u pozosta-
łych sióstr, stwierdzono w okresie maksymalnego
nasilenia zaburzeń 16 097 pobudzeń przedwcze-
snych komorowych, w tym 1797 par i 165 salw dwu-
kierunkowego lub wielokształtnego częstoskurczu
komorowego.
Chora otrzymywała przewlekle propranolol
w dawce od 2 × 20 mg do 3 × 40 mg. U pacjentki
obserwowano polekową bradykardię i długi czas po-
wrotu rytmu zatokowego po pobudzeniach przed-
wczesnych. W 2000 roku chorej wszczepiono stymu-
lator typu AAI, a po roku wymagała korekcji położe-
nia elektrody z powodu wypadania utworzonej przez
nią pętli do jamy prawej komory. W skojarzeniu
z farmakoterapią metoprololem w dawce 3 × 50 mg,
a następnie propranololem 3 × 60 mg uzyskano
znaczne zmniejszenie komorowych zaburzeń rytmu
serca.
Dyskusja
Autorzy sądzą, że zaburzenia rytmu serca u 4
sióstr są najprawdopodobniej przykładem rodzinne-
go polimorficznego częstoskurczu komorowego (za-
leżnego od katecholamin). Obecność omdleń poda-
wanych w wywiadzie, nagły zgon 2 braci w dzieciń-
stwie, złożone komorowe zaburzenia rytmu serca,
wyzwalane emocją lub wysiłkiem fizycznym, wystę-
powanie olbrzymiej fali U, utrudniające ocenę rze-
czywistego czasu trwania odstępu QT, sugerowały
zespół wydłużonego QT. Jednak wszystkie typowe
zespoły LQT cechuje, mimo różnych czynników
wyzwalających, występowanie częstoskurczu wie-
lokształtnego typu torsade de pointes [1, 5, 6, 8],
a nie częstoskurczu dwukierunkowego, który był
najbardziej charakterystycznym typem komoro-
wych zaburzeń rytmu serca u opisanych sióstr. Aby
zweryfikować rozpoznanie, autorzy zgłosili chore do
ośrodka w Rochester, prowadzącego od 1979 r. ba-
dania w ramach International LQTS Registry [11].
Komorowy częstoskurcz dwukierunkowy jest po-
stacią częstoskurczu wielokształtnego z naprze-
mienną zmianą osi kolejnych zespołów QRS [6, 9,
12–15]. U osób z ciężką chorobą serca może poja-
wiać się jako następstwo zatrucia naparstnicą, dy-
selektrolitemii lub zaburzeń metabolicznych [6, 12,
16]. Sugeruje się, że powstaje on w wyniku aktyw-
ności wyzwalanej (triggered activity) przez późne
depolaryzacje następcze [6, 16]. W 1975 roku Reid
i wsp. [13], a w 1978 r. Coumel i wsp. [14] opisali
częstoskurcz dwukierunkowy u osób bez zmian
strukturalnych w sercu, i określili jako katechola-
minozależny (CPMVT, catecholaminergic polymor-
phic ventricular tachycardia). Następnie wiedza
o nim została poszerzona dzięki wieloletniej obser-
wacji 21 chorych przeprowadzonej przez Leenhard-
ta i wsp. [12].
Choroba, rozpoznawana zwykle w dzieciństwie,
cechuje się występowaniem tej charakterystycznej
arytmii w sytuacjach hiperkatecholaminemii, takich
jak wysiłek lub emocja. Wywiad rodzinny omdleń
i nagłej śmierci występuje w około 30% przypad-
ków, a zagrożenie jest tym większe, im wcześniej
wystąpiły omdlenia — około 30–50% chorych nie
dożywa 20–30 rż. [12]. Częstoskurcz dwukierunko-
wy można łatwo odtworzyć podczas próby wysiłko-
wej lub wlewu małych dawek izoprenaliny po prze-
kroczeniu częstości akcji serca 120–130/min. Wy-
stępowaniu napadów CPMVT skutecznie zapobiega
systematyczne przyjmowanie leków b-adrenolitycz-
nych [8, 12]. Leenhardt i wsp. [12] zmniejszyli
śmiertelność 7-letnią w badanej grupie do 10% dzię-
ki zastosowaniu w dawce nadololu 40–120 mg.
Jak wykazały ostatnie badania Swana i wsp.
[17], Laitinena i wsp. [18] oraz Priori i wsp. [16],
FPMVT jest chorobą uwarunkowaną genetycznie,
związaną z mutacją genu sercowego receptora  ria-
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nodynowego (RyR2). Rianodyna jest specyficznym
blokerem uwalniania jonów wapnia z siateczki sar-
koplazmatycznej, reguluje sprzężenie elektrome-
chaniczne i posiada działanie antyarytmiczne doty-
czące późnych depolaryzacji następczych i zależ-
nych od nich arytmii. Badania Bertheta i wsp. [19]
sugerują jednak heterogenność CPMVT.
Jak wynika z opisu przypadków, ciąża i poród
nie powodowały istotnego nasilenia zaburzeń ryt-
mu serca ani zaostrzenia objawów chorobowych.
Może to wynikać z faktu, że trzy z sióstr stosowały
w tym czasie farmakoterapię. Rozwiązanie ciąży
było uzależnione od sytuacji położniczej i przebie-
gało bez powikłań. Nie obserwowano nasilenia za-
burzeń rytmu lub objawów chorobowych w okresie
połogu. Natomiast Rashba i wsp. [1] wykazali, że
u kobiet z zespołem wydłużonego QT okres popo-
rodowy jest szczególnie niebezpieczny, dlatego na-
leży w tym czasie stosować leki b-adrenolityczne.
U chorej L.M. ciąża w 15 tygodniu zakończyła
się wewnątrzmacicznym obumarciem płodu. Pacjent-
ka stosowała w czasie ciąży metoprolol w dawce
3 × 25 mg. Przyczyna obumarcia płodu nie jest zna-
na, autorzy nie podejrzewają jednak związku ze sto-
sowaną terapią. Metoprolol jest lekiem polecanym
w przypadku komorowych zaburzeń rytmu serca
u kobiet ciężarnych i dotychczas nie ma danych
o szkodliwości niskich dawek dla płodu [20, 21].
Charakterystyczne cechy budowy ciała w opi-
sanej rodzinie uzasadniają podejrzenie zespołu No-
onan [22]. Dwie siostry (D.M. i L.M.) były hospitali-
zowne w dzieciństwie w Instytucie Matki i Dziecka
w Warszawie, gdzie wysunięto powyższą hipotezę.
Zespół Noonan, nazywany też zespołem pseudo-
Turnera, opisała w 1968 r. Jacqueline Noonan, kar-
diolog dziecięcy [22]. Występuje on u obu płci i dzie-
dziczy się go w sposób autosomalny dominujący. Do
typowego obrazu, poza wymienionymi cechami bu-
dowy ciała, należy bardzo częste występowanie wad
wrodzonych serca, szczególnie zwężenia zastawko-
Streszczenie
Zaburzenia rytmu serca u 4 sióstr
W pracy przedstawiono przebieg kliniczny ciąży i porodu u 4 sióstr z licznymi komorowymi
zaburzeniami rytmu serca pod postacią bigeminii i trigeminii oraz salw samoograniczającego
się wielokształtnego częstoskurczu, zwykle dwukierunkowego. Obraz EKG cechował się również
olbrzymią falą U o zmiennym nasileniu, przy prawidłowym odstępie QT, liczonym bez fali U.
U wszystkich sióstr występowały epizody omdleń, w jednym przypadku konieczny był masaż
zewnętrzny serca. Dwaj bracia w tej rodzinie zmarli nagle w wieku 6 miesięcy i 12 lat.
wego tętnicy płucnej (> 50% przypadków) [22]. Do
cech zespołu Noonan nie należą natomiast złożone
komorowe zaburzenia rytmu serca ani wydłużenie
odstępu QT, przynajmniej dotychczas nie były one
opisywane.
Inną charakterystyczną cechą opisanych przy-
padków jest powtarzalność obrazu EKG u kolejnych
sióstr. Zapisy te, zarówno podczas rytmu zatokowe-
go, jak i częstoskurczu były do siebie bliźniaczo
podobne, jakby pochodziły od tej samej osoby. Nie
stwierdzono cech echokardiograficznych arytmo-
gennej kardiomiopatii prawej komory ani obecno-
ści późnych potencjałów, które zwykle występują
w dysplazji prawej komory [7].
Także próba wysiłkowa na bieżni wykazała
u wszystkich sióstr analogiczne zmiany. Polegały
one na przejściowym ustąpieniu zaburzeń rytmu po
upływie 2–9 min po zakończeniu wysiłku, ze spłasz-
czeniem lub odwróceniem załamków T na ścianie
dolno-bocznej, z obecną falą U, utrudniającą ocenę
odstępu QT. U żadnej z badanych kobiet nie wyko-
nano koronarografii.
Poza okresem ciąży u sióstr stosowano przeważ-
nie propranolol w dawkach uzależnionych od toleran-
cji farmakoterapii — 3 × 20 mg do 3 × 60 mg,
a w okresie ciąży — metoprolol w niskich dawkach
(3 × 25 mg), z suplementacją potasu i magnezu.
W różnych okresach pacjentki pozostawały pod
czasową opieką innych ośrodków i lekarzy. Jak wy-
nika z wywiadu, koncepcje diagnostyczne były od-
mienne i podejmowano próby stosowania różnych
leków antyarytmicznych (np. amiodaron, ajmalina,
meksyletyna). Jedna z prób zastosowania meksyle-
tyny u chorej D.M. zakończyła się po 3 dniach dłu-
gotrwałą utratą przytomności, w czasie której sio-
stry podjęły skuteczne zabiegi reanimacyjne. Dwie
chore zgodziły się na propozycję leczenia zabiego-
wego. U jednej (L.M.) wszczepiono stymulator ser-
ca AAI, a u drugiej (D.M.) — stymulator, a następ-
nie kardiowerter-defibrylator.
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